Od akutneho pecenoveho poskodenia k pneumologovi [case report]
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Uvod
Plucna alveolarna proteinoza (PAP) je vzacne ochorenie charakterizované nadmernym hromadenim fosfolipidov a proteinov surfaktantu v
distalnych dychacich cestach a plucnych alveoloch. Patofyziologickym podkladom autoimunitnej formy az v 90% pripadov je deficit GM-CSF -
faktoru stimulujuceho kolonie granulocytov a makrofagov (Obr.1), medzi sekundarne vyvolavajuce priciny patria infekcie, imunodeficitné stavy,
malignity a iné. Pri naruseni koordinovanej hepato-pulmonalnej osi metabolizmu lipidov m6ze vzniknut akutna deterioracia ako plucnych tak i

pecenovych funkcii. Formou kazuistiky prezentujeme ojedinely klinicky pripad pacienta, u ktorého sa PAP uvodne prezentovala okrem
respiracnych priznakov aj obrazom akutneho hepatalneho poskodenia (ALI).

Metodika

41 - rocny muz, s chronickym nikotinizmom a abuzom alkoholu, v teréne preexistujucej steatdozy heparu, bol hospitalizovany s anamnézou
nebolestiveho ikteru, sucheho kasla, dyspnoe a bolesti abdomenu pod pravym rebrovym oblukom. Laboratorne verifikovana vysoka aktivita
cytolytickych hepatalnych enzymov (AST 61,44 ukat/l, ALT 51,42 pkat/l, GMT 3,2 pkat/l, ALP 3,69 pkat/l), hyperbilirubinémia (148,44 umol/l), stredne
zavazna trombocytopénia so sekundarnym hypokoagulacnym stavom. V sére znizené hladiny CIK, C3 a C4 zlozky komplementu. Pre rozvijajucu sa
respiracnu insuficienciu ll. typu realizovane CT hrudnika, kde embdlia do aa. pulmonales nepotvrdena, ako vedlajsi nalez typicky pre PAP (Obr. 2) a
znamky hepatopatie charakteru steatozy (Obr. 3) . V diagnostickej bronchoalveolarnej lavazi potvrdena lymfocytovo - granulocytova alveolitida s
tazkou alveolarnou hemoragiou (Obr. 4). Vzhladom na klinicky aj laboratorny obraz hyperinflamacie a nalezu plucnej alveolarnej proteindzy na CT
hrudnika v kontexte novych udajov o autoinflamacnom charaktere uvedeneho ochorenia stav hodnoteny ako makrofagy aktivujuci syndrom (MAS),
zahajena terapia parenteralnymi imunoglobulinmi vimunosupresivnej davke (2g/kg hmotnosti) so zlepsenim klinického stavu. Pacient prelozeny na
vy$Sie Specializované pracovisko (NUTPCHaHCH Vy$né Hagy), kde realizované opakované bilateralne bronchidlne lavaze (o objeme 7500ml). Na
kontrolnom CT vysSetreni vyrazna regresia nalezu (Obr. 5) .
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Zaver

Pri PAP dochadza k hromadeniu fosfatidylcholinu v plucach a aj v peceni so sprievodnym zhorsenim ich funkcii. Odporucanou metodou liecby PAP je
plucna lavaz - tzv. dialyza pluc (Obr.8). V pripade akutnej komplikacie, ako napr. makrofagy aktivujuci syndrom je potrebné podanie imunosupresivnej
liecby. So zvladnutim stavu sa upravuje aj obraz ALI.
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